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Introduccion: La esclerosis sistémica (ES) pediatrica
es una enfermedad autoinmune poco frecuente, pero
de relevancia clinica significativa, con caracteristicas
Unicas en comparacién con la ES en adultos. Aunque
la capilaroscopia ha sido ampliamente estudiada en
adultos con ES, la evidencia en la poblacion pediétri-
ca sigue siendo limitada. Este estudio es pionero en
explorar la relacion entre el patrén capilaroscépico y
la afeccion a érganos en pacientes pediatricos latinos
con ES en un centro de referencia especializado.

Objetivo: Determinar la relacion entre la afeccién or-
géanica y el patron capilaroscopico en pacientes pe-
diatricos con ES atendidos en un centro de referencia
especializado durante el periodo 2018-2023.

Métodos: Se realizé un estudio observacional, descrip-
tivo y retrospectivo, de corte transversal, en pacientes
pediatricos con diagnodstico de ES segun los criterios
de la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica/
Colegio Americano de Reumatologia 2013. Los expedi-
entes clinicos completos fueron analizados para evalu-
ar la relacion entre el patrén capilaroscépico y la afec-
tacion organica. El andlisis estadistico se llevo a cabo
con SPSS version 29 y RStudio, utilizando la prueba chi
cuadrado con un nivel de significacion del 5 % (0.05).

Resultados: Se incluyeron 29 pacientes, con edades
entre 7y 16 afos, de los cuales el 79.3 % eran mujeres.
El 89 % originarios de la Ciudad de México, y la me-
diana de tiempo hasta el diagndstico fue de 18 meses.
La mediana en la puntuacion de la escala de Rodnan
al diagndstico fue de 15 puntos. Los signos mas fre-
cuentes fueron esclerodactilia (100 %) y fenédmeno de
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Procentaje

Tabla 1 Afectacion sistémica en pacientes incluidos en la investigacion
(n=29).

Sistema Frecuencia (n) Porcentaje (%)
Gastrointestinal 14 48.3
Pulmonar 12 41.4
Cardiaco 2 6.9
Osteoarticular 1 3.4

Tardio

Patrén Capilaroscépico

Activo

Temprano

Figura 1 Distribucion de patrones capilaroscépicos en los pacientes
incluidos en la investigacion (n=29).

Raynaud (96.6 %). El 41.4 % de los pacientes presenté
anticuerpos anti-Scl-70 positivos y el 13.8 % presentd
anticuerpos anticentromeros. El 48.3 % mostré afecta-
cion gastrointestinal y el patréon capilaroscépico mas
comun fue el tardio (51.7 %) (Tabla 1 y Figura 1). No
se encontraron diferencias significativas entre el pa-
trén capilaroscopico y la afecciéon organica (x2=10.67,
gl=9, p=0.229).

Conclusiones: A pesar de no encontrar una relacion
significativa entre la afeccion orgéanica y el patrén ca-
pilaroscopico, este estudio es el primero en poblaci-
on pediatrica latina en explorar esta asociacion. Las
limitaciones relacionadas con el tamafio de la muestra
sugieren la necesidad de estudios adicionales. La ca-
pilaroscopia sigue siendo una herramienta no invasiva
y prometedora para la deteccion temprana de afeccion
organica en la ES pediatrica.
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Introduccion: El sindrome antifosfolipidico (SAF) es
una enfermedad autoinmune caracterizada por la pre-
sencia persistente de anticuerpos antifosfolipidos, que
predisponen a fenémenos trombdticos arteriales y/o
venosos. Su forma mas grave, el SAF catastrofico, pue-
de presentarse con compromiso multiorganico en un
corto periodo de tiempo. En pediatria, su presentacion
es poco frecuente, y el compromiso intestinal extenso
por trombosis mesentérica representa una manifesta-
cion inusual, pero potencialmente letal. Ademas, la va-
sculitis ANCA C (granulomatosis con poliangeitis) tam-
bién puede generar isquemia intestinal como parte de
Su espectro sistémico, aunque raramente constituye la
manifestacion inicial.

Caso clinico: Adolescente de 14 afios, procedente de
Caazapa, con cuadro de 48 horas de evolucion de do-
lor abdominal intenso, distension, vémitos y fiebre. En
laparotomia exploradora, se identificd necrosis intesti-
nal parcheada que comprometia ileon terminal, ciego,
colon ascendente y parte del colon transverso. Labo-
ratorio: ANCA C positivo: 25,6 U/ml, dimero D muy ele-
vado: 12.000 ng/ml, Anticuerpos para SAF negativos,
otros parametros dentro de rangos normales. Anatomia
patoloégica: Necrosis transmural extensa con trombo-
sis vascular de vasos de pequefio y mediano calibre e
inflamacion aguda con signos de organizacion. Diag-
nosticos: SAF catastréfico por criterios clinicos 'y
respuesta terapéutica, Vasculitis ANCA C concomitan-
te, como posible desencadenante o componente aso-
ciado. Tratamientos: Mdultiples resecciones intestinales
con anastomosis. Inmunosupresion con: Metilpredni-
solona, Rituximab, Plasmaféresis, Inmunoglobulina 1V
(IGIV), Tocilizumab (anti-IL-6), Anticoagulacién plena.
Evolucion: Estabilizacion progresiva. Alta en buenas
condiciones generales. Seguimiento ambulatorio con
tocilizumab semanal y anticoagulacion oral.

Conclusion: El SAF catastrofico con compromiso in-
testinal extenso es una emergencia reumatoldgica
poco frecuente en pediatria, con alta mortalidad. Su
asociacion con vasculitis ANCA C debe sospecharse
ante marcadores positivos y vasculitis necrosante in-
testinal. La introducciéon precoz de inmunosupresores
potentes y terapias dirigidas (anti-IL-6), junto a antico-
agulacion intensiva, fue clave para preservar la vida de
la paciente.
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Introduccidn: La apariciéon concomitante de dos enfer-
medades cutaneas de origen autoinmune es infrecuen-
te. La morfea es una forma localizada de esclerodermia
donde predomina el compromiso cutaneo (ocasional
de musculos). Se ha asociado con enfermedades auto-
inmunes como enfermedad mixta del tejido conectivo,
dermatomiositis, esclerosis sistémica, tiroiditis de Ha-
shimoto, entre otras. El vitiligo es un trastorno pigmen-
tario caracterizado por parches despigmentados bien
delimitados. A pesar de que no representa un riesgo
vital, también podria asociarse a procesos inmunes
como la diabetes, anemia perniciosa, enfermedad de
Addison, enfermedad tiroidea y la alopecia areata.

Casos Clinicos: 1: Paciente masculino de 15 afios.
Presencia de mancha blanca en cuello desde los 7
afos. Acude por persistencia de dermatosis. EF: ma-
cula acrémica de bordes irregulares limites netos de 5
cm de diametro que asienta en regién cervical anterior.
Laboratorio: Perfil tiroideo en rango. AntiTPO, AntiTG
negativos. ANA 1: 80 patrén nuclear moteado fino. An-
tiDNA, Anti RO, Anti LA, Anti Sm negativos, C3y C4 no
consumidos. Se logran islotes de repigmentacion a los
2 meses con corticoides topicos y tacrolimus. Al afio de
tratamiento, se percata de mancha oscura retroauricu-
lar izquierda asintomatica. Se toma biopsia que retorna
compatible con Morfea.

2: Paciente femenino de 13 afios con vitiligo frontal aso-
ciado a poliosis y tiroiditis autoinmune compensada, re-
mitida a Dermatologia por morfea diseminada. Se traté
con metotrexato 20 mg/semana, con respuesta parcial.
Ante persistencia de actividad se afiadié Tocilizumab.
Examen fisico: placas esclero-atréficas hiperpigmen-
tadas, bordes irregulares, limites netos, distribuidas
en tronco y miembros, algunas con disposicion lineal.
Ecografia cutanea y Doppler mostraron aumento de
vascularizacion compatibles con actividad en lesiones.
Perfil autoinmune: ANA 1:160 moteado fino; resto de
autoanticuerpos y serologias infecciosas negativas.
Debido a la escasa mejoria clinica se suspendié tem-
poralmente la fototerapia y se optimizé la absorcion de
metotrexato cambiandolo a via subcutanea. Continda
control conjunto Reumatologia-Dermatologia para ajus-
te terapéutico y seguimiento de actividad.
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Conclusion: La coexistencia de vitiligo y morfea, espe-
cialmente en pacientes pediatricos, es infrecuente pero
clinicamente significativa, ya que sugiere un trasfondo
inmunolégico compartido. Se evidencié una progresion
secuencial de las lesiones en ambos pacientes, con
distintos grados de actividad clinica e inmunoldgica, lo
cual resalta la necesidad de un enfoque diagndstico y
terapéutico integral. Teniendo en cuenta los casos re-
portados con esta asociacion, algunos de distribucion
especificamente segmentaria, se plantea la hipotesis
de un valor predictivo inmunolégico, a ser estudiado
a profundidad a partir de pequefias muestras como la
presentada en el trabajo.
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